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Premessa
Le cisti epatiche a derivazione dall’intestino primi-
t i vo (Ciliated Hepatic Fo regut Cysts - CHFC) sono
r a re lesioni di natura benigna caratterizzate dalla pre-
senza di un epitelio colonnare ciliato che riveste un tes-
suto connettivo lasso.
Si tratta per lo più di cisti solitarie uniloculate a
carico del lobo sinistro del fegato, la cui diagnosi viene
posta occasionalmente nel corso di esami stru m e n t a l i
eseguiti per patologie non correlate.
Riportiamo in questo lavoro un caso di cisti epatica
a derivazione dall’intestino primitivo insieme alla revi-
sione della letteratura sull’argomento che ha permesso
di registrare ad oggi solo 60 casi.
Caso clinico
S.R., donna, 58 anni, inviata nel nostro reparto nel maggio
2002 per il trattamento di una duplice patologia epatica ed uterina.
Da circa 7 anni era portatrice di una lesione epatica cistica mul-
tiloculata a carico del lobo sinistro del fegato, diagnosticata in
seguito all’insorgenza di una sintomatologia dolorosa a carico del
quadrante superiore destro dell’addome. Tale lesione era stata con-
trollata nel tempo con esami ecografici che ne escludevano la natu-
ra evolutiva.
La paziente peraltro era affetta da fibromiomatosi uterina con
sintomatologia emorragica ingravescente che nell’aprile 2002 veni-
va ritenuta di pertinenza chirurgica. Un ulteriore esame ecografico
addominale dimostrava, oltre alla presenza di numerose formazioni
intramurali uterine di 3-7 cm di diametro, un notevole incremento
volumetrico del lobo sinistro del fegato per la presenza di una lesio-
ne cistica multiloculata delle dimensioni di 11cm, ritenuta di pro-
babile natura parassitaria (cisti da echinococco) benché priva di
capsula.
Un esame TC dell’addome confermava i reperti ecografici.Gli
esami ematochimici non confermavano la diagnosi di echinococco-
si epatica (assenza di eosinofilia, reazione di Ghedini-Weinberg
negativa, intradermoreazione di Casoni negativa).
La paziente veniva sottoposta ad intervento chirurgico, nel
corso del quale si riscontrava la presenza di una tumefazione cistica
multiloculata occupante gran parte del lobo sinistro del fegato,
contenente liquido limpido/giallastro, priva di pseudocapsula,
separata dal parenchima epatico da un netto piano di clivaggio. Era
presente una piccola comunicazione con il dotto epatico di sinistra.
La paziente veniva sottoposta ad asportazione della cisti ed ad
isterectomia con annessectomia bilaterale.
All’esame istologico la lesione epatica, delle dimensioni di
13x10x6 cm e pluriconcamerata, appariva rivestita da epitelio cilin-
drico colonnare mucosecernente focalmente ciliato, m o n o s t r a t i f i c a-
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to o pseudostratificato, privo di caratteri di atipia. Lo stroma era
costituito da tessuto connettivo fibroso lasso con aree ialine. Veniva
posta la diagnosi di cisti epatica ciliata a derivazione dall’intestino
primitivo.
Discussione
Il primo caso di cisti epatica con epitelio ciliato fu
descritto da Friedreich nel 1857 (8), l’espressione cisti
epatica ciliata a derivazione dall’intestino primitivo
(ciliated hepatic foregut cysts - CHFC) è stata invece uti-
lizzato, per la prima volta in un lavo ro di Wheeler ed
Emondson nel 1984 (34).
A tutt’oggi sono stati descritti 60 casi, cui va
aggiunto il caso da noi osservato (1-9, 11-16, 18-24,
26-36).
L’istogenesi di queste cisti non è ancora chiara, seb-
bene molti Autori propendano per un’ a l t e r a z i o n e
dell’embriogenesi, ad origine dall’intestino primitivo a
l i vello della regione che si estende dall’ o rofaringe al
diverticolo epatico (30, 34). Il fegato si sviluppa a par-
t i re dalla quarta settimana ed è costituito da cellule
dell’endoderma che proliferano nel setto trasverso e si
differenziano in strutture epatiche (10). Il setto trasver-
so, composto da tessuto mesoblastico localizzato tra la
cavità pericardica ed il dotto vitellino, contribuisce alla
separazione della cavità addominale da quella toracica.
Inizialmente la divisione è incompleta, cosicché risulta-
no  due canali pleuroperitoneali che permettono la cre-
scita della gemma polmonare (10).
Un’alterazione nel processo di gemmazione bro n-
chiolare si può verificare nel momento in cui si forma-
no i due rami principali, con una migrazione verso la
cavità addominale prima della chiusura del canale
p l e u roperitoneale. Questa componente bro n c h i o l a re
può essere inclusa nel setto trasverso e successivamente
c i rcondata da cellule dell’endoderma provenienti dal
diverticolo epatico dando origine a formazioni cistiche.
Le CHFC si localizzano pre valentemente nel lobo
sinistro, probabilmente perché durante la fase embrio-
nale dello sviluppo epatico questo è il segmento pre-
ponderante del parenchima.
A differenza delle cisti broncogene, la parete delle
CHFC non contiene cartilagine, sebbene entrambe le
formazioni possano deriva re dal dive rticolo tracheo-
bronchiale. Il mesenchima primitivo, a derivazione dal
mesoderma splancnico che circonda la “gemma” bron-
c h i o l a re ectopica, può differenziarsi infatti in tessuto
muscolare liscio ma non possiede la tipica componente
cartilaginea dei bronchi.
Per quanto riguarda la clinica delle cisti epatiche
ciliate (Ta b.1), risulta dalla letteratura che nella mag-
gior parte dei casi, 46 (76.6%), la lesione è stata scoper-
ta accidentalmente, in 11 casi (18,3%) invece è stata
evidenziata in seguito ad esami (ecografia, tomografia
computerizzata) eseguiti per sintomi addominali aspe-
cifici e/o livelli ematici alterati degli enzimi epatici;
solo in due casi la cisti ave va dato luogo a fenomeni
compressivi clinicamente rilevanti, quali ittero ed iper-
tensione portale (6,19).
Per ciò che concerne la localizzazione, in 30 casi
(50%) la cisti era situata nel lobo sinistro del fegato, in
20 (33.3%) nel lobo destro, in 3 (5%) nella colecisti (5,
17,25).
La lesione era uniloculata in 49 casi (81.6%) e mul-
tiloculata in 2 (3.3%) (32). In 51 casi la cisti era unica
(85%).
Nella maggior parte dei casi la diagnosi istologica è
stata fatta sul preparato ottenuto nel corso di riscontro
autoptico o nel corso di un intervento chirurgico ese-
guito per altra indicazione; nei due casi clinicamente
manifesti l’ i n t e rvento chirurgico era stato motiva t o
dalla compressione sulla via biliare o sui vasi del sistema
p o rtale; in 7 casi la diagnosi è stata posta in seguito a
biopsia epatica percutanea (5).
In nessuno dei casi descritti è stata riscontrata atipia
cellulare o trasformazione maligna conclamata.
Nel caso da noi osservato, analogamente a quanto
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TABELLA 1 - CARATTERISTICHE CLINICHE DELLE CISTI
EPATICHE A DERIVAZIONE DALL’INTESTINO PRIMI-
TIVO (60 CASI DALLA LETTERATURA E CASO PERSO-
NALE).
Clinica
Reperto occasionale 46 (75.4%)
Sintomi aspecifici non correlati 12 (19.7%)
Compressione 2     (3.3%)
Sconosciuta 1     (1.6%)
Sede
Lobo sin 31 (50.8%)
Lobo dx 20 (32.8%)
Colecisti 3     (4.9%)
Sconosciuta 7   (11.5%)
Morfologia
Uniloculata 49 (80.3%)
Multiloculata 3     (4.9%)
Sconosciuta 9   (14.8%)
Dimensioni
Diametro (cm) 1-4
(nostra osservazione 13)
Atipie cellulari 0
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riportato in letteratura, la lesione è stata diagnosticata
in seguito ad esami eseguiti per una sintomatologia
d o l o rosa addominale aspecifica ed era localizzata nel
lobo epatico sinistro; presentava, inoltre, alcune carat-
teristiche peculiari, quali l’aspetto multiloculare (osser-
vato precedentemente solo due volte) e le dimensioni
del tutto inusuali: il diametro massimo di 13 cm si
d i s c o s t a va decisamente da quello riportato da altri
Autori, variabile fra 1 e 4 cm.
È stato proprio in base a queste due caratteristiche
che si era ipotizzata la natura parassitaria della lesione
cistica presentata dalla nostra paziente, ipotesi esclusa
peraltro già prima dell’intervento data la negatività dei
test specifici per l’echinococcosi.
In considerazione di quanto sopra, le cisti epatiche
ciliate sono lesioni di scarso impatto nella clinica, ma la
loro presenza  può essere riscontrata nel corso dell’iter
diagnostico delle lesioni cistiche del fegato. Il ricono-
scimento di cellule ciliate mucosecernenti nel materiale
prelevato con agoaspirato epatico permette di diagno-
sticare con certezza una cisti a derivazione dall’intesti-
no primitivo; questo infatti è l’unico caso conosciuto di
cisti con epitelio ciliato a carico del fegato. Una vo l t a
riconosciuta questa lesione, il trattamento più adegua-
to sarà l’astensione da procedure invasive, chirurgiche e
non, considerando la scarsa tendenza a provocare una
qualche sintomatologia e la assoluta benignità di que-
sto tipo di lesione. L’asportazione chirurgica e l’aspira-
zione percutanea con iniezione di sostanze sclero s a n t i
saranno riservate ai rarissimi casi sintomatici.
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